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Giriş

Konjenital akciğer malformasyonları, asemp-
tomatik seyirden ölü doğum ya da doğum 
sonrası ileri derecede solunum problemleri-
ne kadar değişken semptomatolojiye neden 
olabilen, nadir görülen lezyonlardır. Kistik 
adenomatoid malformasyon, bronkojenik 
kist, bronşiyal atrezi, pulmoner sekestras-
yon, konjenital lober amfizem gibi anomali-
leri içerir. Yıllık insidansın 100.000 doğumda 
30-42 vaka arasında değiştiği bilinmektedir 
(1). Konjenital akciğer malformasyonlarının 
insidansı son yıllarda artmıştır ve bu artışın 
prenatal taramalardaki yaygınlaşma ile ultra-
sonografi (USG) ve fetal manyetik rezonans 
görüntüleme kalitesindeki iyileşmelere bağlı 
olarak meydana geldiği düşünülmektedir (2). 
Bu malformasyonlar genellikle 18-24. gebelik 

haftalarında intrauterin olarak saptanabil-
mekte ve uygun vakalarda fetal girişimlerle 
de tedavi edilebilmektedir (3).

1663’te bildirilen akciğerin konjenital kis-
tik hastalığı olgusu konu ile alakalı ilk yayın-
dır. İlk intralober sekestrasyon vakası 1777’de 
Huber tarafından bildirilmiş, 19. yüzyılın or-
talarında ise ilk ekstrapulmoner sekestrasyon 
olgusu “Rokitansky lobu” olarak tanımlan-
mıştır. 1933’te Reinhoff tarafından üç yaşında 
bir hastada gerçekleştirilen akciğer kist ek-
sizyonu, konjenital akciğer malformasyonla-
rındaki ilk cerrahi tedavi girişimidir. 1943’te 
Gross ve Lewis bir konjenital lober amfizem 
olgusunda ilk pediatrik lobektomiyi gerçek-
leştirmişlerdir. 1984’te ise Harrison ve arka-
daşları tarafından bir konjenital kistik ade-
nomatoid malformasyon vakasına ilk başarılı 
fetal cerrahi rezeksiyon uygulanmıştır (4, 5).
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edilen akciğer malformasyonlarının çoğun-
da doğum öncesi müdahaleye gerek yoktur. 
Prognozun kötü seyrettiği az sayıdaki fetusta 
(hidrops fetalis veya kalp yetmezliği gelişen-
ler) fetal cerrahi girişimler %50’nin üzerinde-
ki sağkalım oranıyla endikedir. Cerrahi giri-
şimler en sık KKAM, pulmoner sekestrasyon 
ve konjenital hidrotoraksa sahip fetuslarda 
uygulanmaktadır (43, 44).

Fetal akciğer lezyonlarına yönelik prena-
tal girişimler, lezyonun dekompresyonu veya 
rezeksiyonu yoluyla kitle etkisini hafifletmeyi 
veya ortadan kaldırmayı amaçlar. Makrokis-
tik lezyonlarda dekompresyon, torakosentez 
ya da torakoamniyotik şant yerleştirme ile 
sağlanabilir. Mikrokistik lezyonlar drenaj için 
küçüktür. Bu fetuslarda daha çok açık fetal 
cerrahi, pulmoner sekestrasyon olgularınday-
sa embolizasyon uygulanmaktadır. KKAM 
hastalarında akciğerin olgunlaşması için uy-
gulanan betametazon tedavisinin faydalı etki-
leri olduğunu öne süren kaynaklar mevcuttur 
(43).

Adzick’in 21-31. Gebelik haftaları arasında 
24 vakada uyguladığı fetal lobektomi sonuçla-
rına göre hastaların %54’ünün sağ ve sağlıklı 
olarak takibine devam edildiği bildirilmiştir. 
Exitus olan 11 hastanın 7’si ameliyat esnasın-
da kardiyovasküler kollaps nedeniyle kaybe-
dilmiştir (45).
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